1 2 ジストニアは持続的な筋緊張により捻転性または反復性の 運動(ジストニア運動)や姿勢異常(ジストニア姿勢)を惹 起する．ジストニアは様々な疾患の主徴候あるいは随伴症状 として出現し臨床の場でしばしば遭遇する運動異常症である が，その病態生理は未だ解明されていない．症候性ジストニ アの臨床・病理解析では病変の多くは基底核(とくに被殻) ， 視床および大脳皮質に限局し，運動プログラミングを司る大 脳-視床-基底核回路(運動ループ)の機能異常がジストニ ア発症に深く関与していると推察される．この仮説は定位的 機能手術(淡蒼球あるいは視床手術)がその病因にかかわら ずジストニアに対して一定の治療効果をもたらすことからも 支持される．同時に，ジストニアは脳幹，小脳，脊髄あるい は末梢神経の障害でも生じることから運動ループを包括した 神経ネットワークの異常として捉えることもできる．本講演 では，ジストニア発現に関与する脳機能異常について仮説的 大脳基底核神経回路モデルを中心に概説する．また，代表的 な遺伝子異常ジストニア(hereditary dystonia)の病態解析 研究を紹介しジストニアの機能病理像を考察する． Abstract
